Reyuv syndrom

Reylv syndrom je vzacna encefalopatie (1:100 0001!) malych déti.
Naseda na virdzu. Zplsobuje poskozeni mitochondrii, ¢imz dochazi ke
steatéze jater, ledvin, srdce a edému mozku. Chorobu spousti [éCba
salicylaty, vliv ma také genetickd predispozice. Syndrom byl objeven
kvali masivnimu podavani Aspirinu détem "na vSechno" v 50. letech 20.
stoleti. Byl popsan v roce 1963 australskym patologem Douglasem
Reyem. Po zdkazu podavani salicylatd détem v 80. letech 20. stoleti jeho
vyskyt vyrazné poklesl.

Etiologie a patogeneze

Etiologie neznama. Prokdazan defekt acyl-CoA-dehydrogenazy, ktery
vede k deficitu karnitinu (na ktery testujeme déti s Reyovym syndromem).

Patologicko-anatomicky obraz

Tukové infiltrace jater, srdce a ledvin, neurony a burky glie jsou
edematdzni.

Klinické priznaky

Na bézné prodromalni priznaky virézy navazuje dlouhé latentni obdobi,
které konci prudkym néstupem zvraceni, deliria, kfeci s vystupfiovdnim
do kématu. Loziskové priznaky chybi. Nardsté nitrolebni hypertenze a
mUze vést az k smrti v dlsledku herniace.

Pomocna vysetfreni

Zvysené hodnoty jaternich enzymd,
vyssSi hladina mastnych kyselin,
hypoglykémie,

prodlouzeny protrombinovy ¢as,
hyperamonémie.

Diferencialni diagnéza
Encefalopatie pfi otravé olovem, trombdza laterdiniho sinu.

Lécba a prognéza

Reydv syndrom
Reye syndrome
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Patogeneze prokazan defekt
acyl-CoA-
dehydrogenazy
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Normalizace nitrolebniho tlaku. Snaha udrzovat glykemii a léCit pripadné
koagulopatie.

Casné diagnostika a podpdrna Ié¢ba snizily
mortalitu z 80 % na 30 %. S nitrolebni
hypertenzi je mortalita 50 %. Preziti byva
obvykle spojeno s rezidudlni kognitivni
poruchou.

Odkazy

* wharnm odion.

Souvisejici ¢clanky
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= Virové infekce nervového systému
Externi odkazy

= Reyelv syndrom - Podcast (http://kardi
oblogie.blogspot.com/2012/12/podcast-6-reyeuv-syndrom-aspirin.html,)
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